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Resumo: Introducdo: A Histiocitose de Células de Langerhans (HCL) € um distirbio do sistema
reticuloendotelial com proliferacdo de células dendriticas, podendo acometer pele, 0ssos e
visceras. A Sindrome de Hand-Schuller-Christian (SHSC) € uma das apresentacdes da HCL,
consistindo a triade classica em defeitos osteoliticos, exoftalmia e diabete insipido (DI). Casos
clinicos: 1: Crianga de 5 anos com quadro progressivo de 8 meses com cefaleia, proptose ocular
bilateral, polidria, polidipsia, perda ponderal e febres recorrentes. Tomografia de crénio com
espessamento infundibular hipofisério e lesdes osteoliticas em cranio e orbitas; cintilografia
Ossea com aumento da remodelacdo éssea em calota craniana, Orbitas e maxilas. Mielograma
com aglomerados de macrofagos sem atipias. Paciente diagnosticado com SHSC, iniciada
desmopressina intranasal e quimioterapia; necessitou de mudanca de protocolo quimioterdpico
duas vezes por progressdo do quadro e refratariedade da doenca. 2: Lactente de 2 anos com
guadro recente de perda ponderal, polidria e polidipsia, com histérico de dermatite seborreica
recorrente. Ressonancia magnética de encéfalo sem alteracles. diagnosticado DI hipofisario e
iniciado desmopressina. Apos 3 meses, apresentou febre persistente, anemia com necessidade de
hemotransfusdo, leucopenia, hepatomegalia e exoftalmia. Bidpsia de medula 6ssea com retardo
de maturacdo granulocitica e eosinofilia; cintilografia Gssea com lesdes liticas em calota
craniana, biopsias de fémur e pele compativeis com HCL — apresentacdo SHSC, sendo iniciada
guimioterapia. Também necessitou de mudanca de protocolo duas vezes por reativacdo da
doenca. Atualmente pacientes fora de quimioterapia, em seguimento ambulatorial. Discusséo: A
HCL é uma doenga rara sem etiologia definida, que pode acometer diversos sistemas e necessita
de reavaliagbes periddicas devido a possivel recidiva e progressdo. Conclusdo: Ambos 0s
pacientes apresentaram no decorrer do quadro a triade cléssica da doenca e tiveram suspeicao
diagndstica precocemente.
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